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SUMMARY 
A case of imcomplete Koerber-Elschnig 's syndrome in a female pat ient is described. I t consists of the 
impossibility of gazing upwards, the eyes being f ixed downwards and inwards; i t is accompanied by retract ing 
and converging nistagmus. Th is was caused by a very confined haemorrhage in the i n t e r r u b r a l rostrodorsal 
área, impairing the retrof lex bundle and leaving unscathed the posterior comissure and pretecta l área. Th is 
provides a demonstration of the importance of the integr i ty of the retrof lex bundle i n man i n the control of 
upwards gaze. 
RESUMEN 
Se describe u n caso de una paciente con u n síndrome incompleto de Koerber -Elschnig , compuesto por 
imposibilidad de la mirada hacia arriba permaneciendo los ojos hacia abajo y adentro, nistagmus retractor y 
de convergencia motivado por una hemorragia muy reducida ubicada en la región rostrodorsal inter-rúbrica 
que afecta al haz retrof le jo y respeta la comisura posterior y zona pretectal , demostrándose con ello en el 
hombre la importancia del haz retrof le jo en el control de la mirada hacia arriba. 
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I N T R O D U C C I O N 
L a observación cKnico-patológica de este caso 
muestra dos hechos poco frecuentes; en pr imer 
lugar la rareza de la ubicación de una hemorragia 
reducida estrictamente periacueductal anterior 
mesencefáhca rostra l b i lateral con lesión del haz 
retrof le jo respetando a la comisura posterior y 
región pretectal y en segundo lugar la aparición de 
u n síndrome de Koerber -Elschnig incompleto com-
puesto por la impos ib ihdad de la mirada hacia 
arriba permaneciendo los ojos hacia abajo y aden-
t r o , nistagmus retractor y de convergencia j u n t o a 
discretas alteraciones pupilares. E l estudio post-
m o r t e m permite realizar ciertas correlaciones 
anatomo-clínicas creemos de gran interés dada la 
reducida zona lesional. 
C A S O C L I N I C O 
M u j e r de 66 años con antecedentes de hiper-
tensión y diabetes en tratamiento regular que hacía 
u n año y medio había presentado crisis de Stokes-
Adams por lo cual llevaba incorporado u n mar-
capasos.El día 25.8.78 ingresó en el servicio de 
urgencias tras presentar u n cuadro brusco de 
cefalea intensa seguida de crisis convulsivas ge-
neraUzadas y pérdida de conciencia. E n la pr imera 
exploración de urgencia presentaba coma pro-
fundo con hiperventilación regular a 36 p .m. A l 
estímulo doloroso movía las cuatro extremidades, 
aunque algo menos las derechas. Presentaba 
además signo de Babinski b i lateral e hipotonia en 
miembros izquierdos. E l fondo de ojo fue normal y 
no había síndrome meníngeo. E n la exploración de 
la mot i l i dad ocular se observó: ligera anisocoria 
(derecha mayor que izquierda) con buena reacción 
a la luz. Reflejo cil io-espinal sin respuesta. Reflejos 
corneales disminuidos. Desviación tónica de am-
bos ojos hacia abajo y adentro que se interrumpe en 
ocasiones por movimientos conjugados horizon-
tales, en los que ninguno de los dos ojos pasa la 
Hnea media. Dichos movimientos son sincrónicos 
con u n componente rápido hacia adentro y otro 
lento dir igido hacia afuera. L a estimulación ca-
lórica con agua fría en el oído derecho provocó 
desviación lenta hacia la derecha en el ojo iz-
quierdo. L a misma estimulación con agua fría en el 
oído izquierdo provocó una disminución lenta a la 
izquierda en el ojo derecho. L a P .L . fue hemática. 
Una nueva valoración varias horas después del 
ingreso indicaba: buena movilización de las cuatro 
extremidades, parpadeo espontáneo y reflejo co-
cleo-palpebral con probable respuesta a reflejo de 
amenaza. Respecto a la mot i l idad ocular se ob-
servó: mirada espontánea dir igida abajo y adentro, 
movimientos sindronos en ambos ojos, más in-
tensos en el izquierdo, en los que se intensifica la 
desviación de la mirada abajo y adentro. Nistagmus 
retractorio espontáneo ocasional y provocado en 
las maniobras oculocefálicas y al intentar la mirada 
hacia arr iba . Las maniobras oculocefálicas pro-
vocan respuesta ocular pero sin traspasar la Knea 
media. Respuesta oculo-vestibular: a) con agua fría 
en el oído derecho se obtienen sacudidas rápidas 
más evidentes en el ojo izquierdo; b) al estimularen 
oído izquierdo el ojo del mismo lado va ligeramente 
hacia afuera en la fase tónica e inmediatamente una 
sacudida rápida lo lleva adentro y abajo; el ojo 
derecho va escasamente hacia adentro en la fase 
lenta y la fase rápida hacia afuera es muy débil y 
ligeramente rotator ia . Con agua caliente a 60° y 
realizando estimulación bi lateral no se obtuvo 
ninguna respuesta. E n resumen los hallazgos ocu-
lares fueron: desviación tónica espontánea abajo y 
adentro, nistagmus de convergencia y retractorio, 
ausencia de m o t i l i d a d vert ica l hacia arriba tanto 
con maniobras oculo-cefálicas como codeo-ves-
ticubulares, las estimulaciones unilaterales no 
modif ican prácticamente la posición inic ial y exa-
cerban las sacudidas hacia abajo y adentro, muy 
discretas alteraciones pupilares. Las alteraciones 
acompañantes fueron: crisis convulsivas genera-
lizadas, afectación inic ia l de la conciencia con 
recuperación posterior, ausencia de signos de vías 
largas. 
E X A M E N N E C R O P S I C O 
E n el examen externo del cerebro se apreció una 
hemorragia subaracnoidea y hemiación bilateral 
del uncus. As imismo se observó arteroesclerosis de 
los pequeños vasos. L a sección coronal evidenció 
una hemorragia muy pequeña de 3x2. 5x2 m m . en el 
mesencéfalo en la región inter-rúbrica dorso rostral 
abierta en la porción posterior del suelo del tercer 
ventrículo. L a región pretectal , lámina cuadri-
gémina y comisura posterior fueron respetadas (fig. 
1). N o se observaron otros trastornos en el tronco 
cerebral y cerebelo. 
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Fig. 1 . 
El examen microscópico después de observar 
una serie de cortes del tronco celebral objetivó una 
hemorragia en la región ínter-rúbrica dorso rostral, 
afectando parcialmente a la porción superior y 
media del fascículo retroflejo, haz prerrúbrico, haz 
manilotegmental y el cabo rostral del fascículo 
longitudinal dorsal. Los cuerpos cuadrigéminos, 
región pretectal, comisura posterior y núcleos de 
Darkschewitsch y Cajal así como el haz central de la 
calota estaban indemnes. 
DISCUSION 
Desde el punto de vista clínico se trata de un 
síndrome de Koeberg-Salus-Elschnig incompleto 
constituido por imposibilidad de la mirada vertical 
hacia arriba, nistagmus retractor parético y es-
pontáneo, nistagmus de convergencia y discreta 
anisocoria con reacción normal a la luz. Por otra 
parte la mirada permanecía hacia abajo y adentro 
estando además limitados los movimientos ho-
rizontales hacia afuera todo ello coincidiendo con 
una lesión hemorrágica estrictamente periacue-
ductal anterior y región interrúbrica posterior. En 
vista de los conocimientos actuales cabe pregun-
tarse si la mencionada ubicación lesional explica la 
sintomatología de este paciente. 
Chistoff, 1, después de examinar 27 necropsias 
pertenecientes a pacientes con paráHsis de la 
mirada vertical de etiología vascular y tumoral con 
un sólo caso de hemorragia protuberencial y calota 
mesencefálica consecutiva a una molformación 
vascular, llegó a la misma conclusión que An-
. gelergues, 2, los cuales sugirieron la necesidad de la 
lesión bilateral de la región pretectal y de la calota 
dorsal para producir la parálisis de la mirada 
vertical hacia arriba siendo la comisura posterior el 
núcleo fundamental de tal manera que si se pro-
duce su afectación unilateral es suficiente para 
ocasionar la parálisis vertical hacia arriba. 
La importancia de la región pretectal en el control 
de la mirada hacia arriba ha sido postulada además 
por otros autores como Spiller, 3, en el hombre 
Pasik y cois., 4, y Carpenter, 5, en los animales. 
Efectivamente, dichos autores constataron en el 
mono con imposibihdad de la mirada hacia arriba 
una ubicación de lesión constante de la comisura 
posterior y del núcleo intersticial acompañadas o 
no de alteración de otras estructuras pretectales 
(área pretectal, núcleo pretectal, olivar posterior, 
Cajal y Darkschenwítsch) cuerpo geniculado, sus-
tancia gris central y del tálamo medial; por el 
contrario los monos indemnes de manifestaciones 
oculares tan sólo tenían efectos en el cuerpo 
geniculado superior y tálamo medial. 
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Hatcher y cois., 6, después de examinar a un 
paciente con un infarto de reducido tamaño en el 
borde derecho del conducto de Silvio interesando 
en su porción más rostral las fibras que penetraban 
en la comisura posterior afirman que probable-
mente el centro de la mirada vertical reside en el 
área pretectal aunque las fibras se continúan hasta 
alcanzar el núcleo del tercer par junto a la región 
periacueductal. 
Nashold y Gills, i con intenciones de una cura 
antiálgica mediante estereotaxia provocaron la 
destrucción de la calota mesencefálica adyacente al 
acueducto de Silvio extendiéndose lateralmente de 
6 a8 mm. en la comisura posterior y verticalmente 
hasta los cuerpos cuadrigéminos superiores; el 
resultado fue una parálisis de la mirada hacia arriba 
permaneciendo los globos oculares con una des-
viación hacia abajo y adentro mirándose la nariz. 
Este fenómeno fue descrito con especial énfasis 
por Fisher, 8, en las hemorragias talámicas, sin 
embargo otros autores comoFazio y cois., 9, en sus 
cinco casos expuestos clínicamente con pulcritud 
no observa esta desviación espontánea de la mi-
rada. Varios autores creen que su aparición de-
pende de la propagación de la hemorragia caudal y 
medialmente hacia la comisura posterior del me-
sencefalo. Lapreste y Said, lo, exponen un caso de 
hemorragia de la calota mesencefálica por aneu-
risma extraparenquimatoso apoyado en la pared 
posterior del tercer ventrículo que cursaba con 
desviación de la mirada hacia abajo y adentro junta 
movimientos oculares espontáneos horizontales, 
lentos y periódicos (movimientos en ping-pong) y 
limitación de la motihdad lateral que destruía la 
comisura posterior respetando el tálamo. 
Gilner y cois., i i , solucionaron una desviación 
tónica de la mirada hacia abajo y adentro con un 
drenaje ventricular atribuyéndolo a crisis de hiper-
tensión endocraneal. Hoyt y Daroff, 12, com-
probaron idéntico fenómeno en un niño de tres 
meses con una hidrocefalia causada por una tumo-
ración Septum pellucidum. La perturbación de la 
mirada era episódica ocurriendo al incrementarse 
la hipertensión endocraneal. Por otra parte, Lum-
berg, 13, ya había observado alteraciones oculares 
coincidiendo con agujas de hipertensión endocra-
neal durante el registro de presión ventricular 
continua. 
Keane y cois., 14, en dos pacientes con ence-
falopatía respiratoria y con hemorragia subarac-
noidea describieron la desviación de la mirada 
hacia abajo y adentro pero el examen anatómico fue 
completamente normal sugiriendo un trastorno 
funcional, no implicando necesariamente lesión 
pretectal. 
En nuestro caso no se observó en la necropsia 
lesión de la comisura posterior ni de la región 
pretectal, zonas imprescindibles según experien-
cias de autores ya comentados anteriormente para 
el control de la mirada vertical hacia arriba. Sin 
embargo, se comprobaron alteraciones estructu-
rales en la región inter-rúbrica en su porción más 
rostral y dorsal interfiriendo a los haces prerrú-
brico, mamilotegmental, segmento superior del 
fascículo longitudinal posterior y a la porción 
superior y media del fascículo retroflejo. 
Gaybriel, 15, observó que la estimulación com-
prendida entre ambos núcleos rojos provocaba 
excitabihdad de neuronas tanto para la mirada 
hacia arriba como hacia abajo, pero Kómpt y cois., 
16, demostraron en monos dos regiones distintas en 
el control de la mirada vertical; la estimulación 
bilateral de la superficie en donde se incluyen los 
campos de Forel, zona incierta, núcleo subtalá-
mico, polo rostral del núcleo rojo, área tectal y 
fascículo retroflejo conduce a la mirada vertical 
hacia arriba y si ésta es unilateral tan sólo se logra 
en el 25% de los casos. La desviación hacia abajo se 
obtiene estimulando la zona inter-rúbrica más 
caudal y medial. Por otra parte, Trojanowskiy cois., 
17, han demostrado en dos pequeños infartos 
simétricos localizados en el mesencéfalo que afec-
taban a las estructuras vecinas a la región dorso-
medial del núcleo rojo, especialmente del haz retro-
flejo, una imposibilidad de la mirada conjugada 
hacia abajo, pero no hacia arriba, lo que confirma 
los trabajos experimentales de los autores citados, 
es decir, la existencia de dos zonas diferentes con-
troladoras de la mirada vertical. Nuestro caso 
estaría de acuerdo con los estudios de Kómpf y 
cois., 16, pues la ubicación lesional de la paciente se 
corresponde con la experimental produciendo la 
imposibilidad de elevar la mirada conjugada hacia 
arriba, permaneciendo los globos oculares hacia 
abajo y adentro, no habiéndose constatado al-
teración en los núcleos de Cajal y Darkschewitsch, 
haz central de la calota, núcleos o pares craneales 
oculomotores. 
Las pruebas vestíbulo oculares fueron correctas, 
lo cual apoya el estudio anatómico. Tampoco la 
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manometría espinal mostró elevación de la tensión 
endocraneal y los ventrículos no se hallaron agran-
dados, descartándose u n mecanismo por hiper-
tensión endocraneal de sus alteraciones oculares. 
En cuanto a los nistagmus de convergencia y 
retractor siguiendo a Segarra y Ojeman, 18 se 
deduce por alteración del área comprendida por la 
pared posterior del tercer ventrículo, lámina cua-
drigémina y calota del mesencéfalo incluyendo la 
sustancia periacueductal anterior. Ckristoffy cois. 
19 señalan una zona más reducida situada inmedia-
tamente en la región superior del mesencéfalo 
dando menos importancia al área pretectal , Gam-
per y Kubik 20 creen que el núcleo predi lecto 
lesional es el extremo rostra l del fascículo longi tu-
dinal medio y las f ibras dirigidas a los núcleos de los 
rectos superiores oculares desde el cortex cerebral 
y finalmente Nathansan y Epstein2i postularon 
fundamental importancia del núcleo pretecta l 
diencefálico ante la presencia de l nistagmus de 
convergencia. 
Nuestra paciente sufrió espontáneamente y en 
los intentos de la mirada hacia arr iba nistagmnus 
de convergencia y retractor, de forma sincrónica en 
los dos ojos con lesión demostrada en el margen 
anterior del acueducto de Silvio en el mesencéfalo 
rostral, lo cual puede ser def ini t ivo para demostrar 
su valor en el contro l de ambos t ipos de nigtasmus, 
no siendo necesario el concurso de la comisura 
posterior y el área pretectal . Por otra parte de los 45 
casos citados por Segarra y Ojeman is en su 
estudio del nistagmus retractor y de convergencia 
ninguno de ellos era de etiología vascular siendo la 
tumoral e infecciosa la preponderante, explicando 
el mecanismo fisiopatológico buena parte de los 
autores por hipertensión, especialmente los ger-
manos, ya sea por el proceso expansivo o por 
edema. E n nuestro caso no se demostró edema 
significativo. L a discreta anisocoria corregida pos-
teriormente podría responder a la interferencia de 
las conexiones pretectales con el núcleo de 
Edinger-Westphal como aseguran. 
La paciente estudiada cursó con la t r iada más 
constante del síndrome periacueductal constituida 
por impos ib i l idad de la mirada hacia arriba, nis-
tagmus de retracción-convergencia y alteraciones 
pupilares como aseguran Hatcher y col. Transcu-
rridos unos días, t a n sólo persistía la di f icultad de 
elevación de la mirada, dato también experimenta-
do por el autor antes citado. Ante este hecho cabe la 
pos ib i l idad de que en las primeras horas existiera 
edema que comprometiera además de la región 
periacueductal, la pretectal o el extremo rosral de 
la c int i l la longitudinal posterior y al resolverse 
desapareciera el nistagmus y persistiera el Pari -
naud por la hemorragia constante en la región 
anterior del acueducto de Silvio. 
Son extraordinariamente poco frecuentes las 
descripciones de hemorragias primarias a nivel de 
mesencéfalo. L a descripción más reciente es la de 
Humpherys, 22 , que refiere un caso de hematoma 
mesencefálico diagnosticado con la ayuda del T A C 
y que fue intervenido con éxito. Dicho hematoma se 
asentaba en la base del pedúnculo izquierdo, en 
situación dorsal a la arteria cerebelosa superior. 
Lapresle y Said, 10, presentó un cuadro de al-
teración de la motiUdad ocular con desviación 
forzada de la mirada hacia abajo y hacia adentro en 
el curso de un hematoma extenso que afectaba a la 
calota mesencefálica y destruía totalmente la 
comisura blanca posterior. Arseni, 23, presentó una 
extensa revisión de los hematomas de tronco pub l i -
cados en la l i teratura , a propósito de dos ob-
servaciones personales de hematomas pontinos. 
Este autor sólo encontró en su revisión un caso de 
descripción de hemorragia intrapeduncular des-
crito por Scoville, 24, en u n caso que fue operado y 
que presentaba un hematoma a nivel de pedúnculo 
cerebral izdo. que hacía compresión sobre t u -
bérculos cuadrigéminos, ambos terceros pares, 
lemnisco medial y vía p i ramidal izquierda y que 
planteó la urgencia quirúrgica al impactarse y blo-
quear el acueducto de Silvio. No hemos encontrado 
referencias escritas de hemorragias de pequeño 
tamaño l imitadas únicamente a la región per i -
acueductal; exceptuando un ejemplo de hemorra-
gia subaracnoidea citado por Greenfield, 25, que 
afectaba exclusivamente a la región peri-acueduc-
t a l pero destruyendo la comisura posterior m o t i -
vada por una malformación apoyada en la pared 
posterior del tercer ventrículo. 
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